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Points Forts a comprendre La survenue d’un episode convulsif chez le nourrisson 

et l’enfant est un phenomene frequent. Dans la majorite 
des cas, cet episode est accidentel, secondaire a une cause 
plus ou moins evidente, dont le traitement empeche la 
recidive. Dans d’autres cas, cet episode s’inscrit dans le 
cadre d’une epilepsie debutante pour laquelle une 
demarche diagnostique rigoureuse est seule a meme de 
permettre une attitude therapeutique coherente et efficace. 

La description semiologique precise, ou l’observation 
directe de la crise, est indispensable et doit etre completee 
dans la majorite des cas par un enregistrement electro- 
encephalographique pour confirmer la nature epileptique 
de l’episode critique. Les autres examens complementaires, 
neuroradiologiques et biologiques seront indiques en 
fonction du contexte pour preciser la cause et permettre 
de classer la crise. Sur le plan therapeutique, on diffe- 
renciera le traitement d’urgence du traitement anti- 
epileptique de fond dont la mise en route est en general 
du ressort du specialiste. 

Situation du probleme 
(donnees epidemiologiques) 

La prevalence de l’epilepsie, definie par la survenue 
d’au moins 2 crises recurrentes, s’etablit selon les 
etudes entre 0,5 et 0,8% de la population. Chaque 
annee, 4 000 nouveaux enfants deviennent epileptiques 
en France avec une predominance - de 52 a 66 % selon 
les etudes - des crises partielles par rapport aux crises 
generalises. A ce chiffre global doivent s’aj outer les 
crises accidentelles, en particulier les convulsions febriles 
qui touchent 2 a 5 % des enfants de moins de 5 ans, avec 
une legere predominance masculine (1,4 versus 1,2) et 
un caractere souvent familial explique par une predispo- 
sition genetique. 

Affirmer la convulsion 

Cette premiere etape face a un « malaise » est indispen- 
sable et souvent difficile en raison de la variabilite de 
l’expression clinique, en particulier chez le nourrisson 
chez qui, par exemple, des spasmes peuvent etre long- 
temps confondus avec des coliques du nourrisson. 

Interrogate ire 

Dans la mesure ou il est rare d’assister personnellement 
au deroulement de la crise, l’interrogatoire de 1’ entourage 


• La difference entre convulsions et epilepsie : 
le terme de convulsion implique l’existence 
de phenomenes moteurs paroxystiques 
involontaires dont 1’origine epileptique 

est predominante mais pas exclusive. A l’inverse, 
certaines manifestations sont d’origine epileptique 
bien que ne s’accompagnant pas de phenomenes 
moteurs. Enfin, les termes de convulsion 
et d’epilepsie ne sont pas synonymes. 

Les convulsions peuvent etre accidentelles 
et uniques, contrairement a l’epilepsie 
qui est une maladie chronique impliquant 
la repetition des crises. 

• La frequence des convulsions occasionnelles : 
ces crises accidentelles sont frequentes 

chez le nourrisson, surviennent surtout 
en periode febrile, et justifient une recherche 
etiologique systematique. Le traitement est 
celui de la cause et ne justifie pas le recours 
aux traitements antiepileptiques. 

• L’importance de l’observation ou de la description 
clinique de la crise : la connaissance 

de la symptomatology de la crise est indispensable 
pour definir le type, la duree et la localisation. 

A cote, des phenomenes moteurs seront recherches : 
une alteration de la conscience, des troubles 
vegetatifs, sensitifs, sensoriels ou du comportement. 

• La place et le choix des examens 
complementaires : leur realisation est guidee 
par les circonstances, la situation clinique ainsi 
que par le type de crise. En dehors des crises 
accidentelles, l’electroencephalogramme est 
indispensable pour classer la crise et devra 
comporter un enregistrement en veille 

et pendant le sommeil. Les explorations 
neuroradiologiques seront facilement realisees 
en cas de signes cliniques ou electriques 
de localisation. Les autres explorations seront 
guidees par le contexte. 

• La strategie therapeutique est dominee par le 
traitement d’urgence qui doit etre administre 
sans delai devant des crises prolongees pouvant 
mettre en jeu le pronostic vital ou fonctionnel. 
En regie generale, l’indication d’un traitement 
par des medicaments antiepileptiques au long 
cours ne peut etre posee qu’apres classement 
de l’epilepsie et evaluation du risque de recidive. 
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est indispensable pour connaitre les circonstances de 
survenue (epilepsies reflexes), la notion de perte de 
connaissance, la symptomatologie precise (motrice, 
vegetative, partielle ou generalisee), la duree de l’episo- 
de et l’existence d’une phase post-critique. 

Selon la localisation de la decharge epileptique, la 
symptomatologie des crises peut etre variable et trompeuse 
surtout chez le nourrisson. A cote des phenomenes 
moteurs paroxystiques partiels ou generalises bien 
connus, certaines crises pourront se manifester par des 
signes moteurs deficitaires, line alteration plus ou moins 
prolongee et complete de la conscience avec automatismes, 
ou myoclonies, des troubles vegetatifs, sensitifs, sensoriels 
ou du comportement. 

On recherche des facteurs favorisants comme des anomalies 
genetiques, des antecedents familiaux ou personnels 
d’epilepsie ou de convulsion febrile, la prise eventuelle 
de medicaments ou de toxiques. On precise le deroulement 
de la grossesse et de la naissance ainsi que les etapes du 
developpement psychomoteur de l’enfant. 

Examen clinique 

En urgence, 1" examen apprecie l’etat de conscience, 
recherche la presence eventuelle d’une hyperthermie et 
l’existence d’anomalies des fonctions vitales. On s’assure 
dans un second temps de l’absence de deficit moteur, de 
syndrome meninge ou, si la fontanelle est permeable, 
d’un bombement temoignant d’une hypertension intra- 
cranienne. L’ examen recherche aussi d’autres signes de 
localisation neurologique, la presence eventuelle d’une 
hepatomegalie ou d’une splenomegalie, et l’existence 
d’anomalies cutanees evocatrices d’une neuro-ectodermose. 

Place des examens complementaires 

1. Electroencephalogramme 

En dehors du cas des convulsions febriles simples oil il 
est le plus souvent inutile, 1’ electroencephalogramme 
(EEG) reste l’examen de reference qui peut permettre, 
en cas d’anomalies a type de ralentissement du rythme 
de fond ou de foyers paroxystiques, de confirmer la 
nature epileptique de l’evenement et de preciser sa topo- 
graphie. II peut permettre egalement de confirmer la 
nature epileptique de phenomenes paroxystiques non 
convulsifs. Dans de nombreux cas cependant sa norma- 
lite en periode intercritique ne permet pas d’eliminer le 
diagnostic. II sera d’autant plus informatif qu’il sera 
enregistre rapidement apres l’episode et comportera une 
epreuve d’hyperpnee, une epreuve de stimulation lumi- 
neuse intermittente et, chez le nourrisson, une periode 
de sommeil. 

2. Imagerie cerebrate 

En dehors d’un tableau clinique initial anormal pour 
lequel le scanner permet d’eliminer en urgence, un pro- 
cessus intracranien tumoral, ischemique, hemorragique 
ou infectieux, 1’ imagerie par resonance magnetique 


(IRM) a une sensibilite superieure pour la recherche des 
malformations cerebrales et des anomalies de l’architecture 
corticale. 

3. Autres examens 

Ils seront indiques en fonction du contexte clinique pour 
preciser l’etiologie des crises. Seront facilement realises 
un ionogramme sanguin, une glycemie et une calcemie, 
la recherche de toxiques au moindre doute sans oublier 
le dosage de l’oxyde de carbone. En cas de suspicion 
d’infections cerebro-meningees, la ponction lombaire est 
imperative. Des explorations digestives ou cardiaques 
pourront etre indiquees lors de manifestations paroxys- 
tiques dont l’origine n’est pas neurologique. 

Eliminer les manifestations 
paroxystiques non epileptiques 

Surtout chez le nourrisson, certaines manifestations 
paroxystiques comme les spasmes du sanglot, les syncopes 
sur QT long ou les malaises d’origine vagale parfois 
secondaires a un reflux gastro-cesophagien peuvent evo- 
quer a tort des manifestations paroxystiques d’origine 
epileptique. 

Chez l’enfant plus grand et l’adolescent, les syncopes 
vagales survenant dans des circonstances particulieres et 
precedees de prodromes sont en regie faciles a eliminer 
meme si certaines situations peuvent s’accompagner 
d’une revulsion oculaire et de quelques mouvements 
tonico-cloniques. Plus rares mais parfois difficile a 
reconnaitre, les pseudo-crises sont importantes a 
diagnostiquer pour eviter une escalade therapeutique 
iatrogene. 

Diagnostic etiologique 

Convulsion en contexte febrile 

Si les convulsions febriles benignes represented plus de 
75% des crises survenant en contexte febrile, certaines 
infections graves du systeme nerveux central peuvent 
debuter par des episodes convulsifs repetes justifiant 
une indication large de la ponction lombaire chez l’enfant, 
et sa realisation systematique chez le nourrisson de 
moins de 18 mois. 

1. Convulsions febriles isolees 

Lors d’une conference de consensus en 1980, le National 
Institute of Health definissait les convulsions febriles 
comme un evenement survenant chez un nourrisson ou 
un enfant age de 3 mois a 5 ans, associe a de la fievre, 
sans signe d’ infection intracranienne ou autre cause 
definie. Cette definition exclue done toutes les convulsions 
associees a une infection du systeme nerveux central. 
Ces crises surviennent en regie generale dans un 
contexte de fievre elevee, d’origine virale, souvent au 
debut de la maladie, ou provoquee par les vaccinations 


I 146 


LA REVUE DU PR ATI Cl EN 2002, 52 


Pediatrie 



Crise convulsive inaugurate fen dehors d’un contexte febrile). 
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Crise convulsive chez un enfant epileptique traite. 
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anticoquelucheuse et antirougeoleuse chez les sujets 
predisposes. L’age de frequence maximale se situe aux 
environs de 1 8 mois mais certaines crises peuvent survenir 
au-dela de l’age de 5 ans. 

11 existe un contexte familial dans un tiers des cas faisant 
suspecter des facteurs genetiques favorisants. Le gene 
d’un canal sodique sur le chromosome 19 rend compte 
de la survenue de convulsions febriles associees ou pas a 
des convulsions sans fievre. II serait transmis de fa?on 
autosomique dominante avec penetrance reduite et expres- 
sion variable. Pour les convulsions febriles, 2 locus 
situes en 8ql3-21 et 19pl3-3 ont ete identifies. 

On distingue les convulsions febriles simples representant 
plus de 90% des cas et les convulsions febriles graves 
ou complexes caracterisees par un caractere focal, clinique 
ou electrique, et (ou) une duree importante (> 1 5 min ou 
crises repetees). Cliniquement la majorite des crises 
sont breves, cloniques, bilaterales et symetriques et ne 
sont pas suivies d’un deficit post-critique. 

L’ evolution, favorable dans 95 % des cas, pose 2 questions : 

- celle du risque de recidive qui depend du nombre de 
facteurs de risque presentes par l’enfant. Parmi ceux-ci, 
la survenue de la premiere crise avant 1 an surtout, 
mais aussi la survenue de crises complexes ou des 
antecedents de convulsions febriles dans la famille du 
l er degre, sont les plus significatifs. Selon les etudes, 
ce risque se situe en moyenne de 15%, pour les 
enfants sans aucun facteur de risque, a 75 a 80 % pour 
ceux en ayant au moins 3 ; 

- celle de la survenue d’une epilepsie ulterieure qui est 
rare et survient essentiellement chez les enfants ayant 
eu des convulsions focales ou longues responsables de 
sclerose hippocampique, ou chez ceux porteurs de 
lesions cerebrales preexistantes. 

Aucun examen complementaire n’est indique dans le 
cadre des convulsions febriles simples, hormis ceux lies 
a la recherche de l’origine de la fievre, en particulier la 
ponction lombaire qui est systematique en dessous de 
l’age de 12 a 18 mois. L’electroencephalogramme est a 
reserver aux situations de crises complexes. 

2. Infections cerebro-meningees 

La survenue de convulsions en contexte febrile peut 
egalement etre le signe d’une infection ou d’une inflam- 
mation du systeme nerveux central qu’il faudra savoir 
diagnostiquer en urgence de part la necessite d’un traitement 
specifique. 

• Les meningites bacteriennes peuvent se compliquer 
de convulsions temoignant le plus souvent d’un retard 
au diagnostic, surtout chez le nourrisson, ou de la survenue 
d’une complication de type empyeme ou abces intra- 
cerebral. La ponction lombaire associee a une imagerie 
cerebrale avec injection de produit de contraste affirme 
le diagnostic et guide le traitement. Un traitement anti- 
epileptique par benzodiazepines peut etre indique pendant 
la periode aigue. Les meningites virales se compliquent 
rarement de convulsions en dehors d’une atteinte ence- 
phalitique. 


• Les encephalites, au premier rang desquelles l’ence- 
phalite herpetique primitive qui, chez le nourrisson de 
moins d’un an, peut prendre l’aspect de convulsions 
febriles focales repetees associees en regie a une altera- 
tion progressive de l’etat de conscience intercritique. Le 
diagnostic sera evoque et confirme : 

- sur l’examen du liquide cephalorachidien (LCR) qui 
montre une reaction cellulaire moderee a predominance 
lymphocytaire avec hyperproteinorachie moderee ; 

- sur l’electroencephalogramme qui peut mettre en 
evidence un foyer de souffrance fronto-parietal asy- 
metrique ou des foyers de pointes avec activites pseudo- 
periodiques evocatrices ; 

- sur l’imagerie. L’IRM est plus sensible que la tomo- 
densitometrie et peut montrer precocement un cedeme 
localise, prenant le contraste dans les regions fronto- 
temporales voire deja une necrose hemorragique ; 

- par la mise en evidence des marqueurs viraux dans le 
sang et le liquide cephalorachidien, par PCR (polyme- 
rase chain reaction ) ou apres seroconversion. 

Cette affection redoutable, qui necessite la mise en route 
en urgence d’un traitement par aciclovir (Zovirax) a 
raison de perfusion de 15 a 20 mg/kg toutes les 8 h, a 
malgre tout un pronostic catastrophique avec des 
sequelles, a type d’epilepsie pharmacoresistante ou de 
syndrome autistique, tres frequentes. D’autres virus 
peuvent etre en cause qui ne beneficient pas d’un 
traitement specifique. 

Les encephalites postinfectieuses surviennent surtout 
chez 1’ enfant plus age et sont responsables de convulsions 
generalises, repetees, associees a des troubles de la 
conscience. L’imagerie est en regie normale, l’electro- 
encephalogramme montre un ralentissement diffus. 
Leur pronostic est bon et le traitement purement sympto- 
matique. 

• Le paludisme : l’acces palustre peut se compliquer de 
convulsions et la facilite des deplacements fait que cette 
etiologie rare n’est plus l’apanage de certaines villes. 
Elle doit etre evoquee et recherchee de principe chez 
tout enfant ayant sejourne en pays d’endemie. 

Convulsion a froid 

1. Convulsions accidentelles 

Elies peuvent etre secondaires a des causes metabo- 
liques, anoxiques, toxiques, traumatiques ou revelatrices 
de pathologies tumorales, de malformations vasculaires 
ou de pathologies potentiellement epileptogenes comme 
les neuro-ectodermoses. Leur diagnostic est en regie 
facile apres un bilan biologique et une imagerie cerebrale. 

• Causes metaboliques : elles sont a rechercher systema- 
tiquement car leur traitement est facile et fait disparaitre 
la symptomatologie neurologique. Le contexte est en 
general evocateur. L’hypoglycemie justifie la recherche 
d’un hyperinsulinisme ou d’une glycogenose, l’hypo- 
calcemie, celle d’un rachitisme, l’hypo- ou l’hypernatremie 
peuvent etre associees a des tableaux de deshydratation. 
D’autres erreurs innees du metabolisme peuvent etre 
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associees a des episodes convulsifs qui s’integrent dans 
un tableau plus complet. Enfin les convulsions pyridoxino- 
dependantes sont exceptionnelles en dehors de la periode 
neonatale. 

• Causes toxiques : frequentes mais difficiles a mettre 
en evidence, leur diagnostic necessite un interrogatoire 
soigneux sur les circonstances de survenue. A cote des 
nombreux medicaments pouvant etre en cause, on 
recherchera une intoxication a l’oxyde de carbone, au 
plomb ou a des produits insecticides. 

• Causes anoxiques: les convulsions peuvent survenir 
dans les suites d’un malaise grave du nourrisson. Elies 
apparaissent quelques heures apres T episode anoxique 
et sont souvent prolongees et difficiles a stabiliser. Leur 
traitement est celui des etats de mal. Le pronostic est 
fonction de l’intensite des lesions cerebrales post- 
anoxiques. 

• Causes traumatiques : des convulsions peuvent etre 
revelatrices d’un hematome sous-dural. Les crises peuvent 
etre breves ou repetees, ou prendre l’aspect d’un etat de 
mal. L’examen retrouve d’autres signes evocateurs 
comme une paleur, un bombement de la fontanelle, une 
augmentation du perimetre cranien ou des hemorragies 
au fond d’osil. Le scanner confirme le diagnostic et pose 
le probleme de l’origine de cet hematome chez le nour- 
risson pouvant faire suspecter des sevices. Le traitement 
est en regie chirurgical. 

2. Syndromes epileptiques du nourrisson 
et de l’enfant (extraits de la Classification 
internationale des epilepsies et syndromes 
epileptiques ILAE 1989) 

Ne seront abordes dans ce chapitre que les syndromes 
epileptiques de l’enfant qui posent un probleme de dia- 
gnostic, et pour lesquels des decisions therapeutiques 
doivent etre prises en urgence. Ce n’est pas le cas de la 
plupart des syndromes epileptiques idiopathiques qui ne 
seront done pas traites ici. 

• Epilepsies et syndromes epileptiques focaux 
Cryptogeniques ou symptomatiques : 

- epilepsie partielle continue progressive (syndrome de 
Kojewnikow) : epilepsie rare, debutant entre 8 mois et 
10 ans, elle se divise en 2 sous-groupes. 

Le type I est secondaire a une lesion epileptogene du 
cortex moteur ; il est caracterise par des crises convul- 
sives partielles somatomotrices, souvent associees a 
des myoclonies segmentaires continues resistantes 
aux traitements. II existe souvent un deficit moteur 
homolateral associe. La lesion n’est pas evolutive et 
est parfois accessible a la chirurgie. 

Le type II, ou encephalite de Rasmussen, est different 
du type I par l’evolutivite de la lesion sous-jacente qui 
correspond a une encephalite auto-immune focale. Le 
tableau clinique est caracterise par des crises focales 
quasi continues et rebelles au traitement, par un deficit 
moteur et par une degradation progressive des fonctions 
superieures. L’IRM montre une atrophie corticale 
focale progressive. Le traitement medical associe anti- 
epileptiques et traitements immunosuppresseurs mais 


necessite souvent le recours a la chirurgie au prix de 
sequelles variables ; 

- epilepsies lobaires : elles peuvent interesser tous les 
lobes du cerveau, en particulier le lobe temporal, et 
leur diagnostic est particulierement important car un 
certain nombre d’entre elles sont accessibles a un 
traitement chirurgical. Le diagnostic topographique 
est base sur une analyse fine de la symptomatologie 
clinique, permettant de localiser la decharge initiate et 
les voies de propagation sur les enregistrements electro- 
encephalographiques extracraniens ou intracraniens, 
et sur les donnees de l’imagerie permettant les corre- 
lations electro-anatomo-cliniques. Le traitement medical 
fait appel, en premiere intention, a la carbamazepine 
(Tegretol) puis, en cas d’echec, aux nouveaux anti- 
epileptiques autorises chez l’enfant comme Epitomax, 
Neurontin, Trileptal, Lamictal, Sabril, Diacomit. 

• Epilepsies et syndromes epileptiques generalises 

Cryptogeniques ou symptomatiques : 

- epilepsie mvoclonique severe du nourrisson (syndrome 
de Dravet) : elle apparait entre 3 et 10 mois chez des 
nourrissons jusque-la normaux sous forme de crises 
tonico-cloniques survenant en contexte febrile mais 
dont le caractere precoce, prolonge et souvent partiel 
doit inquieter. La repetition des crises, malgre un 
electroencephalogramme normal au debut, doit faire 
evoquer le diagnostic qui sera confirme ulterieurement 
par la survenue de myoclonies massives et par l’apparition 
secondaire de crises a froid et d’une photosensibilite. 
L’ evolution est a terme pejorative, mais un traitement 
agressif permettant d’eviter la survenue d’etats de mal 
ameliore le pronostic. Sur le plan therapeutique, seuls 
le valproate de sodium (Depakine), le clobazam 
(Urbanyl) et de maniere plus recente, le stiripentol 
(Diacomit) ont fait la preuve d’une certaine efficacite ; 

- le syndrome de West : decrit cliniquement en 1841 par 
West, ce syndrome est caracterise par la survenue, 
chez le nourrisson de 3 a 12 mois, avec un pic vers 
6 mois, de mouvements brusques en flexion ou en 
extension des membres et de la nuque survenant en 
salves. Ces mouvements sont associes a un trace electro- 
encephalographique dit hypsarythmique, caracterise 
par une desorganisation du trace de fond et la presence 
de pointes-ondes (PO) aigues et de pointes lentes de 
grande amplitude. L’association des spasmes, de 
l’electroencephalogramme caracteristique et d’une 
regression des acquisitions psychomotrices permet de 
definir la triade specifique du syndrome, mais de 
nombreuses formes atypiques ou incompletes existent. 
Le syndrome de West peut etre idiopathique ou sympto- 
matique d’une affection preexistante comme des 
sequelles d’anoxie ou une sclerose tubereuse de 
Bourneville. 

Son traitement a longtemps ete base sur la cortico- 
therapie prolongee sous forme d’hydrocortisone a 
15 mg/kg/j ou d ’adreno-corticotrophic hormone (ACTH) 
associee a un traitement preventif des effets secondaires 
de la corticotherapie. Actuellement, le vigabatrin (Sabril) 
est le premier choix therapeutique a une posologie de 
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100 a 150 mg/kg/j. En cas d’efficacite, il sera remplace 
apres quelques mois par le valproate de sodium 
(Depakine) qui sera poursuivi plusieurs annees. 

Le pronostic est globalement reserve ; il depend de 
l’existence d’une affection preexistante, de l’etat du 
developpement intellectuel et psychomoteur de l’enfant 
avant 1’ apparition des spasmes et de la reaction au 
traitement ; 

- le syndrome de Lennox Gastaud (SLG) : forme parti- 
culierement severe des epilepsies de l’enfant, il survient 
chez 1’ enfant avant Page de 8 ans, avec un pic entre 3 et 
5 ans. Il se caracterise cliniquement par l’association 
de crises toniques, de crises atoniques et d’absences 
atypiques, parfois associees a des myoclonies palpe- 
brales, avec debut et fin progressifs. A l’electro- 
encephalogramme, il existe des decharges genera- 
lisees intercritiques de pointes-ondes lentes a 2 ou 
2,5 cycles/seconde, associees a des decharges rapides a 
10 cycles/seconde recrutantes pendant le sommeil lent, 
parfois associees a des crises toniques. Les crises toniques 
constituent avec les chutes atoniques brutales un des 
signes cardinaux du syndrome. Elies surviennent de jour 
comme de nuit et peuvent s’organiser en etat de mal. 
Le syndrome de Lennox Gastaud peut etre crypto- 
genique et survenir chez des enfants dont le develop- 
pement etait anterieurement normal, ou symptomatique 
d’une atteinte cerebrale preexistante. L’ evolution est 
toujours marquee par un ralentissement des acquisitions 
psycho motrices et des troubles de 1’ attention, du 
comportement et de la personnalite rendant la scola- 
risation impossible. 

Sur le plan therapeutique, peu de molecules ont fait la 
preuve de leur efficacite. Les chutes peuvent etre 
ameliorees par une callosotomie. La mise en place 
d’un stimulateur du nerf vague peut etre envisagee ; 

- epilepsie myoclono-astatique : syndrome epileptique 
rare debutant entre 6 mois et 6 ans, dont la frontiere 
avec le syndrome de Lennox Gastaud est discutee, 
l’epilepsie myoclono-astatique (ou syndrome de 
Doose) se caracterise par des secousses myocloniques 
symetriques des epaules et de la tete, et des crises 
astatiques qui sont une forme de perte brutale du 
tonus musculaire pouvant entrainer la chute. A ces 
crises sont associees, dans plus de la moitie des cas, 
des absences. L’electroencephalogramme enregistre 
des pointes-ondes et polypointes-ondes (PPO) en 
bouffees irregulieres a 2-3 cycles/seconde et une 
sensibilite a la stimulation lumineuse intermittente. 
L’ evolution est variable et depend de la sensibilite au 
traitement qui associe valproate de sodium (Depakine), 
ethosuximide (Zarontin) ou lamotrigine (Lamictal) ; 

- epilepsies myocloniques progressives : sous ce terme 
sont regroupees plusieurs affections degeneratives du 
systeme nerveux, dont les cero'ides-lipofuschinoses, la 
maladie de Lafora et des maladies mitochondriales. 
Elies sont caracterisees par une symptomatologie 
associant des myoclonies parcellaires ou segmentaires 
arythmiques, asynchrones et asymetriques, des myo- 
clonies massives bilaterales, une epilepsie avec des 


crises tonico-cloniques, une deterioration intellectuelle 
progressive et un syndrome neurologique associant, 
de maniere quasi constante, des signes cerebelleux et 
extrapyramidaux. Une localisation genetique a ete mise 
en evidence pour un certain nombre d’entre elles, 
permettant un diagnostic prenatal. 

• Epilepsies dont le caractere focal ou generalise n ’est 
pas determine : 

- epilepsies avec pointes-ondes continues du sommeil 
(POCS) : syndrome rare dont la nosographie est discutee, 
le syndrome epilepsie avec pointes-ondes continues 
du sommeil est caracterise par la presence de pointes- 
ondes occupant 85 % de la duree totale du sommeil 
lent. 11 debute entre 8 mois et 2 ans par des crises tonico- 
cloniques generalisees ou des crises partielles motrices ; 
il evolue a la phase d’etat vers une aggravation des 
crises et 1’ apparition de pointes-ondes continues du 
sommeil sur le trace de sommeil. A cette phase, en 
periode de veille, l’electroencephalogramme peut 
montrer des decharges de pointes-ondes generalisees 
ou non, parfois associees a des pointes ou pointes 
lentes dans la region fronto-temporale. Cliniquement, 
il existe un retentissement marque sur l’efficience 
intellectuelle, des troubles du comportement (instabilite 
psychomotrice, deficit de 1’ attention) et des difficultes 
d’expression orale. Ulterieurement, les crises dispa- 
raissent avec ou sans normalisation du trace. 

Le traitement est base sur la corticotherapie, parfois pre- 
cedee d’un essai therapeutique par clobazam (Urbanyl), 
lamotrigine (Lamictal) ou ethosuximide (Zarontin) ; 

- syndrome de Landau-Kleffner : affection rare, touchant 
preferentiellement les gar9ons (62% versus 38%) et 
survenant entre 3 et 8 ans. Il associe une aphasie 
acquise progressive a type d’agnosie auditive verbale 
et un trace electroencephalographique caracterise par 
des foyers multifocaux de pointes et pointes-ondes de 
grande amplitude, predominant dans la region temporale 
ou parieto-occipitale, et actives durant le sommeil lent. 
La reduction de l’expression orale s’associe frequemment 
a des stereotypies, des perseverations ou des troubles du 
comportement avec hyperkinesie. Les crises comitiales sont 
rares, les fonctions superieures sont habituellement 
preservees. 

La corticotherapie est le traitement de choix apres 
echec du valproate de sodium (Depakine), de l’etho- 
suximide (Zarontin) et des benzodiazepines. 

Attitude therapeutique 

Elle a ete abordee en termes de medicaments antiepileptiques 
tout au long de cette question en fonction des causes 
multiples des convulsions du nourrisson et de l’enfant. 
Nous ne reprendrons done dans ce chapitre que les bases 
du traitement d’urgence destine a faire ceder une crise 
qui dans la majorite des cas s’arrete spontanement et le 
traitement preventif des recidives de convulsion febrile. 
Pour plus d’information, le lecteur se rapportera utile- 
ment aux references citees en fin de question. 
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En urgence (a domicile 
ou en hospitalisation) 

1. Traitement de la crise 

11 repose sur 1’ utilisation des benzodiazepines (Valium 
0,5 mg/kg, a renouveler 1 fois en cas d’echec, ou Rivotril 

0. 05. mg/kg en dose de charge, avec relais en perfusion 
continue a 0,2 ou 0,3 mg/kg/j) administrees soit par voie 
intrarectale soit sous surveillance cardiorespiratoire, par 
voie intraveineuse en bolus ou en perfusion continue. 

En cas de resistance, on utilise soit le phenobarbital 
(Gardena!) avec une dose de charge de 10 a 20 mg/kg 
selon l’age soit la phenytolne (Dilantin) ou la fosphenytolne 
(Prodilantin) a la dose de charge de 15 mg EP/kg (EP : 
equivalent phenytolne). le traitement est alors administre 
en perfusion continue de 30 min, sous surveillance perma- 
nente par monitoring cardiorespiratoire et se rapproche de 
celui de l’etat de mal. 

2. Traitement etiologique 

11 depend de Porigine des convulsions accidentelles. Le 
traitement de la fievre est decrit ci-dessous; nous 
n’aborderons pas en detail les traitements anti-infectieux. 

• Hypoglycemie : injection immediate de 0,5 a 1 mg de 
glucagon en sous-cutane, associee a une injection rapide 
intraveineuse de 0,5 a 1 g de glucose, sous forme de 
serum glucose a 30 % suivie d’une perfusion de glucose 
apportant entre 0,25 et 0,75 g/kg/h en relais. 

• Hypocalcemie : apport de calcium intraveineux strict 
sous forme de gluconate de calcium a la dose de 0,5 mL/kg 
dilue, en perfusion de 30 min avec relais a la dose 100 mL/m 2 /j 
et relais per os le plus rapidement possible, associe a un 
traitement de la cause. 

• Intoxication : suivre les instructions du centre anti- 
poisons que l’on aura contacte. Pour Pintoxication a 
l’oxyde de carbone : oxygenotherapie hyperbare. 

Prevention des recidives 
des convulsions febriles 

1. Au cours du meme episode febrile 

Le traitement antithermique par paracetamol, ibuprofene 
ou acide acetylsalicylique sera prescrit systematiquement 
per os jusqu’a la fin de l’episode febrile, associe a des 
gouttes de Valium (1 gtte/kg toutes les 8 h) pendant 24 h. 

2. En dehors de l’episode febrile 

Elle passe en premier lieu par une lutte contre la fievre 
par les moyens physiques habituels et Putilisation syste- 
matique pendant 2 a 3 jours des medicaments antipyre - 
tiques classiques aux posologies maximales reparties 
sur le nycthemere et administrees, sauf contre-indication 
absolue, par voie buccale. La voie rectale doit etre reservee, 
en cas de crise, a P administration de Valium. 

Les traitements anticonvulsivants seront indiques en 
fonction du nombre de facteurs de risque de recidive. 
Inutile en l’absence de facteur de risque ou pour 1 seul 
facteur de risque, le Valium sera prescrit en preventif a 


la dose de 0,5 a 1 mg/kg/j en 3 prises pour 2 facteurs de 
risques et plus. La premiere administration peut se faire 
en intrarectal, les suivantes per os. Dans les cas les plus 
severes, un traitement de fond par valproate de sodium 
(Depakine : 20 a 25 mg/kg/j en 2 ou 3 prises) ou pheno- 
barbital (Gardenal : 3 mg/kg/j en 2 prises) peut etre 
propose, mais cette attitude est discutee par certains 
compte tenu de la benignite du syndrome. ■ 


Points Forts a retenir 


• Les convulsions sont un motif frequent d’ admission 
aux urgences pediatriques. Elies surviennent 
dans des situations extremement variees et peuvent 
etre accidentelles, en particulier si elles surviennent 
en contexte febrile, ou signifier I’entree dans 

la maladie epileptique. 

• Face a un episode convulsif, il faut done 
repondre a un double imperatif : d’une part 
observer la symptomatologie afin de classer 
la crise et l’integrer eventuellement 

dans un syndrome epileptique bien defini ; 
d’autre part interrompre le plus rapidement 
possible les crises prolongees pouvant etre 
responsables de lesions cerebrales definitives. 

• En premiere intention, les explorations se limiteront 
a un electroencephalogramme de bonne qualite 
et a la recherche d’un trouble metabolique ou 
d’une intoxication aigue. L’imagerie ne sera indiquee 
en urgence qu’en cas d’anomalie persistante 

de l’examen neurologique. 

• En dehors des convulsions accidentelles pouvant 
necessiter un traitement specifique concomitant, 
le traitement en urgence est done univoque 

et planifie, base en premiere intention 
sur 1’utilisation du diazepam en intrarectal 
a la dose de 0,5 mg/kg. Le traitement de fond 
d’une epilepsie reste du ressort du specialiste, 
seul juge pour prescrire des explorations 
complementaires approfondies. 


- Pour en savoir plus - 
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